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ПЛЕВРАЛЬНИЙ ВИПІТ ПРИ ГРАНУЛеМАТОЗІ ВЕГЕНЕРА





Гранулематоз Вегенера (ГВ), незважаючи на ніби-то достатню кількість публікацій і більше ніж 60-річний термін його вивчення, продовжує залишатися досить завуальованою хворобою в процесі її верифікації і дуже несприятливим перебігом та сумнівним прогнозом.

Аналіз даних літератури
Частота хвороби має значні коливання в різних регіонах світу. Так, у США фіксують 4,0, а в Німеччині – 10,0 випадків на 1 млн. населення [1,2]. Таку різницю у захворюваності поки що важко пояснити, оскільки верифікація процесу за життя хворих вдається далеко не завжди [3].

Невирішені частини проблеми
За своєю патоморфологічною суттю ГВ належить до системних некротизуючих васкулітів. Характерною ознакою цих процесів є розвиток мукоїдного набухання усіх шарів судин, фібринозного некрозу та фібропластичних розростань з розвитком гранулематозних утворень, що локалізуються, головним чином, в стромі тих чи інших органів [1]. Кількість гранулем і органів, у яких вони локалізуються, залежить від активності хвороби. В деяких випадках процес тривалий час залишається “локалізованим”, проявляючись ураженням якогось одного органа чи системи (ЛОР, зору, ЦНС, легень та ін.). Такий перебіг трапляється у 30% випадків і може затягнутися на досить тривалий час [1]. Все ж, з огляду на те, що за своєю сутністю ГВ є системною хворобою, прояви генералізації обов’язково настають, і тоді хвороба прогресує частіше з галопуючою швидкістю [2]. Нижні дихальні шляхи вражаються у 55-95% випадків, що проявляється кашлем різної інтенсивності, як правило, непродуктивного характеру. Інколи кашель супроводжується кровохарканням [3]. Відомі випадки розвитку сухого плевриту чи синдрому плеврального випоту (СПВ) [4]. Останнє ускладнює верифікацію діагнозу, оскільки плевральний випіт трапляється більше ніж при         80 різноманітних хворобах, особливо ж за наявності додаткових утворень в легенях [5]. Оскільки частота ГВ залишається незначною, то, зрозуміло, що за наявних публікацій, де кожен автор наводить 1, рідше 2 випадки і дуже рідко більше [6], говорити про типові зміни в легенях за цієї хвороби важко. Одні автори описують інтерстиціальні прояви і пневмосклероз, інші – явища деформівного бронхіту і пневмофіброзу [3,4]. У більшості публікацій наводяться зміни у вигляді множинних фокусів затемнення з нечіткими зовнішніми контурами та деформацією легеневого малюнка. Розмір таких фокусів від 1 до 3 см у діаметрі [2]. Відомі випадки розвитку ателектазів та інфільтративних змін [3]. Треба наголосити, що подібні легеневі феномени частіше за усе не супроводжуються характерними фізикальними ознаками, отже має місце невідповідність рентгенологічної картини даним об’єктивного обстеження. Разом з тим поява описаних рентгеноморфологічних утворень є ознакою генералізації хвороби, проявом задавненого процесу і констатацією запізнілої діагностики.
Безумовно, проводити диференціальну діагностику хвороби необхідно, враховуючи анамнез та дані обстежень інших органів і систем. Ураження верхніх дихальних шляхів є головною складовою ГВ. При цьому уражаються не лише слизова оболонка, а й хрящі та кістки. Макроскопічно патологічний процес теж може супроводжуватися утворенням гранулем. Цитологічне дослідження останніх виявляє в них, окрім гістіолімфоцитарних елементів, також епітеліоїдні та гігантські клітини Пирогова-Лангханса, що створює додаткові труднощі при диференціальній діагностиці, вже не кажучи про ділянки некрозу, що виявляють при мікроскопії біоптату. Враховуючи це, автори вважають за доцільне обґрунтувати описане клінічним прикладом.

ВИКЛАДЕННЯ КЛІНІЧНОГО МАТЕРІАЛУ
Хвора Ч. 45 років жителька міста: госпіталізована у торакальне хірургічне відділення зі скаргами на головний біль, тупий біль в правій половині грудної клітки, слабкість, покашлювання без виділення мокротиння, “закладення” носового дихання, високу температуру тіла. Захворіла 12 днів тому, пов’язує хворобу із простудним фактором. Першими симптомами були катаральні явища з боку верхніх дихальних шляхів, відсутність апетиту. Декілька днів лікувалася домашніми засобами від простуди. Коли зявився біль в грудній клітці, задишка, біль в кульшових суглобах і мязах литок, звернулась до лікаря. Було діагностовано правобічну плевропневмонію і призначені антибіотики. На прохання пацієнтки лікування проводилося в домашніх умовах. Незважаючи на лікування, стан хворої продовжував гіршати. Консультована в обласному протитуберкульозному диспансері і госпіталізована в хірургічне відділення для спеціалізованого обстеження. При госпіталізації до відділення стан хворої середньої важкості. Бліда, шкірні покриви вологі, задишка. Грудна клітка симетрична. При пальпації – безболісна. В нижніх відділах справа голосове дрижання не проводиться. Перкуторно – справа в задніх відділах від лопаткової ості, а в передніх – від ІІІ ребра донизу – тупість. Там же дихання не прослуховується. Зліва дихання жорстке, поодинокі сухі хрипи.
Рентгенологічно: правий геміторакс інтенсивно гомогенно затемнений від ІV ребра (рахунок по задніх відрізках) до кардіо-діафрагмального синуса. Міжстіння зміщене вліво. В середніх і нижніх відділах лівої легені дрібні нечіткі фокуси затемнення. Констатовано синдром плеврального випоту (СПВ). Проведена діагностична пункція. Отримано  випіт геморагічного характеру з питомою вагою 1010; проба Рівальта позитивна, білок 46,8 г/л. 
Мікроскопічно: еритроцити на все поле зору, лейкоцити – 20-30 в полі зору: лімфоцити - 60%, еозинофіли – 40%, КЗН – не знайдено. Виставлені показання до торакоскопії. Після аспірації випоту і накладення пневмотораксу під місцевою анестезією виконана правобічна торакоскопія. Вісцеральна плевра на всій довжині не змінена. Міжчасткові щілини визначені і добре розводяться маніпулятором. Пристінкова плевра рівномірно набрякла і помірно гіперемована, в задніх відділах визначається артеріальний стаз за типом “галузки верби” з напрямком цих судин від хребта до зовнішніх відділів – вздовж уявних міжребер’їв. Додаткових утворень на плевральних листках не знайдено. Плевробіопсія - в 5 місцях. Цитологічно: лімфоцити, епітеліоїдні та гігантські клітини. Гістологічно: ділянки некрозу. КЗН не знайдено. МБТ в плевральній рідині і біоптатах не визначаються. На підставі маніфестуючих клінічних проявів процесу, що були оцінені як одні з проявів туберкульозного плевриту, цито- та гістологічних висновків, рентгенологічних змін у контралатеральній легені поставлено діагноз туберкульозного правобічного плевриту, дисемінований туберкульоз легень (?!). Розпочата інтенсивна антибактеріальна терапія чотирма препаратами з введенням половини з них внутрішньовенним шляхом: дигідрострептоміцин по 1,0, ізоніазид по 0,6, рифадин – 0,45, етамбутол – 1,2. Додатково були призначені серцеві глюкозиди, бронхолітичні препарати, розсмоктувальні, аналгетики. 
Плевральна порожнина залишалася дренованою за Бюлау, оскільки кожної доби по дренажу продовжувало виділятися 800-1000 мл ексудату такого ж характеру, як і при госпіталізації хворої до відділення. Впродовж першого тижня лікування стан хворої дещо поліпшився, зменшився біль в грудній клітці, задишка, зявився апетит. Але при подальшому лікуванні загальний стан поступово почав погіршуватися: зявились серцебиття, біль в ділянці серця, задишка змішаного характеру почала поступово наростати, незважаючи на те, що легеня з боку плевриту практично повністю розправилася. ЕКГ - ознаки ішемії міокарда. Над лівою легенею збільшилася кількість, а над правою - зявились сухі хрипи. Доза стрептоміцину та ізоніазиду була зменшена на 1/3. Задишка не лише утримувалася, а й збільшилася. Зявились набряки на обличчі, нижніх кінцівках, збільшився нежить, проявились симптоми правобічного гаймориту. Аускультативно – вологі хрипи над нижніми відділами легень. В сечі почав наростати білок (до 0,99%), в звязку з чим були вимушені відмовитися від введення антибактеріальних препаратів внутрішньовенно. Стрептоміцин замінено на протионамід. До терапії додано діуретики, оскількі діурез зменшився до 300 мл. Разом з тим явища легенево-серцевої та ниркової недостатності продовжували наростати і на 59-й день перебування в стаціонарі та на 71-й від маніфестації процесу хвора померла. На автопсії встановлено: недокрівя усіх внутрішніх органів; в легенях геморагічні інфільтрати, що чергуються із перероздутими ділянками легень, які розміщені субкортикально. Гістологічно в легенях, плеврі, нирках, слизовій оболонці верхніх дихальних шляхів явища некротизуючого васкуліту – гранулематоз Вегенера.

ВИСНОВКИ З ДОСЛІДЖЕННЯ ТА ПЕРСПЕКТИВА ПОДАЛЬШИХ РОЗВІДОК
Особливістю даного спостереження є те, що процес маніфестував як один із варіантів туберкульозу плеври. Головний синдром враження плеври (СПВ) мав місце. Отже хвора ніби своєчасно потрапила до спеціалізованого відділення, де й була виконана плевроскопія. Візуальні ж дані, отримані при ендоскопії, не свідчили про туберкульоз плеври, а швидше нагадували зміни, що спостерігаються в плеврі при метастатичних злоякісних процесах. Разом з тим висновки цитологічного і гістологічного досліджень біоптатів плеври та зміни в лівій легені спрямували думку лікарів на хибний шлях. Загальні явища (слабкість, відсутність апетиту, пітливість, біль у мязах та суглобах) були розцінені як параспецифічні симптоми внаслідок туберкульозної інтоксикації. Ознакам ураження верхніх дихальних шляхів не було дано належної інтерпретації, більш того, вони розцінилися як один із маніфестуючих синдромів туберкульозу плеври 5. Отже, при недостатньо чітких даних, отриманих при ендоскопічному обстеженні, характерних для найбільш поширених патологічних процесів плевральної порожнини, за наявності в біоптаті клітин, що визначають імунні хвороби, до яких належить і туберкульоз, був встановлений саме цей помилковий діагноз. Перебуваючи в стадії генералізації, процес ускладнився геморагічним випотом, а за ним – легенево-серцевою недостатністю, що і призвело до фатального наслідку. Виходячи з цього, в подібних випадках ми рекомендуємо прискіпливо вивчати анамнез хвороб верхніх дихальних шляхів, вух та несиметричних патологічних процесів в органах зору і при виявленні таких додатково виконувати біопсію слизових оболонок ЛОР-органів, оскільки у 2/3 хворих ГВ супроводжується саме такими ураженнями. Доцільно консультувати подібних хворих лікарем окулістом.
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